Ministério da Saude
Secretaria de Atencdo Especializada a Saude
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Coordenacao-Geral de Doencas Raras

NOTA TECNICA N2 305/2025-CGRAR/DAET/SAES/MS

1. ASSUNTO

1.1. Em complementacao a Nota Técnica n. ¢ 298/2025, elabou-se o presente instrumento para Avaliacao da Funcao Motora do
paciente, para acompanhamento pré e pés infusdo da terapia génica com Onasemnogeno Abeparvoveque (Zolgensma®) no ambito do
Sistema Unico de Saude (SUS).

2. ORIENTAGOES GERAIS

2.1. O Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Atrofia Muscular Espinhal tipo 1 (AME tipo 1) estabelece que, entre os
beneficios clinicos esperados com o uso do onasemnogeno abeparvoveque, destacam-se o aumento da pontuacdo total na escala CHOP-
INTEND, bem como ganhos em marcos motores especificos, tais como sustentar a cabeca e manter a postura sentada sem apoio por pelo
menos 30 segundos. Dessa forma, a aplicacdo integral da escala CHOP-INTEND é considerada fundamental para a avaliacdo da resposta
terapéutica.

2.2. Observa-se que os critérios de avaliacdo motora previstos no Contrato n. ¢ 236/2025 apresentam algumas diferencas em
relagdo as orientagdes estabelecidas no PCDT. Diante disso, tornou-se necessario desenvolver um instrumento unificado, que permita
acompanhar os marcos motores de forma mais consistente e continua. Essa integracao tem como objetivo complementar as informacdes
disponiveis, possibilitando uma avaliagdo mais adequada e alinhada ao crescimento e a evolugdo de cada crianga.

2.3. Assim, o profissional de salde devera realizar a aplicacdo dos itens necessérios e pertinentes, conforme previsto nesta Nota
Técnica, selecionados dos seguintes instrumentos: Escala CHOP INTEND, Marcos Motores da Organizagdo Mundial da Salde (OMS),

Caderneta da Crianca e Escala HINE (Hammersmith Infant Neurological Evaluation). Devera, ainda, proceder a gravacdo dos itens
obrigatérios, conforme disposto nesta Nota Técnica.

2.4. Os referidos instrumentos deverao, ainda, ser reaplicados apds a infusdo do medicamento, exclusivamente pelo profissional
responsavel, no Servico de Terapia Génica habilitado, pelo acompanhamento e monitoramento clinico do paciente.

2.5. Cumpre destacar que as etapas operacionais e administrativas adicionais relacionadas a elaboracao e a aplicacdo deste
instrumento unificado tém como finalidade exclusiva a avaliacdo e o monitoramento clinico dos pacientes, permitindo o
acompanhamento complementar adequado da resposta terapéutica sem adicdo aos critérios contratuais vigentes.

3. APLICAGAO DAS ESCALAS DE AVALIACAO DA FUNCAO MOTORA

3.1. Diante o exposto e considerando os critérios clinicos estabelecidos no Contrato n. ¢ 236/2025, firmado entre o Ministério da
Salde e a empresa Novartis, bem como as diretrizes previstas no PCDT da AME tipo 1, definiu-se um instrumento unificado para o
monitoramento da Avaliagcao da Funcao Motora do paciente.

3.2. Para tanto, a avaliagcdo deverd ser realizada por, no minimo (01) fisioterapeuta treinado e capacitado, auxiliado por outro
profissional de salde, devendo, obrigatoriamente, ser aplicados os seguintes instrumentos de avaliagdo motora:

3.3. Escala CHOP INTEND, conforme modelo constante no Anexo 1 desta Nota Técnica;

3.4. Instrumento para Avaliacao da Funcao Motora, conforme modelo constante no Anexo 2 desta Nota Técnica.

4. REGISTRO DAS ESCALAS DE AVALIACAO DA FUNCAO MOTORA

4.1. Para fins de avaliacdo e monitoramento do paciente, o profissional responsavel deverd seguir os procedimentos descritos a

seguir, observando integralmente:

|- Aplicacdo na integra da Escala CHOP INTEND, conforme modelo constante no Anexo 1 desta Nota Técnica, com
formuldrio encaminhado juntamente com o respectivo relatério de avaliagcdo, devidamente assinado e carimbado pelo (s)
avaliador (es) responsavel (is), e registrados no prontudrio clinico do paciente. Ressalta-se que, para este instrumento, é
obrigatéria a filmagem do item 15, de forma a demonstrar a execugao da funcdo motora observada.

Il - Aplicagdo do Instrumento para Avaliacao da Funcao Motora, conforme modelo constante no Anexo 2 desta
Nota Técnica, com formulario encaminhado juntamente com o respectivo relatério de avaliacdo, devidamente assinado e
carimbado pelo (s) avaliador (es) responsavel (is), e registrados no prontudrio clinico do paciente. Ressalta-se que, apenas
para este instrumento, é obrigatéria a filmagem dos itens avaliados, de forma a demonstrar a execucdo das funcdes
motoras observada.

4.2. Os relatérios de avaliacdo devem ser salvos e encaminhados no formato PDF, e os videos das gravacdes devem ser salvos e
encaminhados no formato MPEG, para o endereco eletrénico institucional monitoramento.infusao@saude.gov.br.

5. CRITERIOS PARA FILMAGEM
5.1. A filmagem da avaliagdo motora deve seguir as orientacdes abaixo, para garantir a padronizacao e a qualidade do registro:

|- Todos os videos devem ser armazenados de forma segura e confidencial, conforme as normas da Lei Geral de
Protecao de Dados (LGPD), e somente apds a assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE).

Il - Registrar verbalmente as iniciais do paciente, a data, a hora e a unidade de salde onde a avaliagdo estd sendo
realizada.

I - A avaliacao deve ser feita em ambiente seguro, confortdvel e adequado para o paciente, preferencialmente em local
com superficie plana e estavel.

IV- O local da gravacao deve ser silencioso, bem iluminado e livre de distragdes, com fundo neutro e estavel, evitando a
presenca de objetos que nao facam parte da avaliacdo.

V- A gravacao deve ser feita com equipamento que permita resolucdgo minima de 720p (HD), garantindo imagem
estavel e campo de visao suficiente para mostrar claramente cada movimento avaliado. Entende-se por resolugdo minima
de 720p ou HD a qualidade de imagem que permite visualizacdo nitida e detalhada dos movimentos, presente na maioria
dos celulares, tablets, notebooks ou cameras digitais atuais.

VI - O audio deve permanecer ativado, para registrar eventuais instrucdes do avaliador ou reacdes do paciente.
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VIl - E fundamental que a crianca durante a avaliacdo esteja vestida com o minimo de roupa possivel e sem calcado. Essa
orientacdo tem como objetivo permitir a observacdo completa dos movimentos corporais, garantindo uma avaliacdo precisa
das fungbes motoras.

VIl - Durante toda a gravacao, o paciente deve permanecer completamente visivel.

IX- O avaliador sé deve aparecer na gravacao quando for necessario para aplicar a manobra ou auxiliar o paciente
durante o movimento.

X - A filmagem deve mostrar o corpo inteiro do paciente, com enfoque nos movimentos avaliados, seguindo
rigorosamente a sequéncia padronizada nos instrumentos desta Nota Técnica.

Xl - Cada movimento ou item dos instrumentos deve ser gravado separadamente, em videos individuais, para garantir
clareza na identificacao e na analise de cada etapa da avaliacao.

XIl - Cada movimento avaliado deve estar claramente identificado no video, de preferéncia com marcacdes verbais.

Xlll- O video deve ser salvo e enviado em formato MPEG (formato de arquivo de video comum, identificado pelas

extensdes “.mpg” ou “.mpeg”, amplamente compativel com computadores e plataformas digitais).

Nota: Para verificar se o video estd salvo nesse formato, confira se 0 nome do arquivo termina em “.mpg” ou “.mpeg”. Caso

contrério, o video pode ser convertido usando programas gratuitos ou servicos de conversdo online.

6.
6.1.

XIV - Os escores obtidos na avaliacdo devem ser registrados em prontuério clinico e em formulario oficial.

DATA DE REALIZACAO DA AVALIACAO DA FUNGCAO MOTORA
O profissional de saude devera reaplicar os instrumentos estabelecidos nesta Nota Técnica aos pacientes ap6s a infusdo do

medicamento e encaminhar ao e-mail institucional, monitoramento.infusao@saude.gov.br, com o objetivo de monitorar sua evolugdo
clinica , nos seguintes prazos:

6.1.1.
6.1.2.
6.1.3.
7.
7.1.

aos 24 meses apods a data da infusao;

aos 36 meses apds a data da infusdo; e

aos 48 meses apds a data da infusao.

CONCLUSAO

Fica estabelecido o instrumento de Avaliacdo da Fungdo Motora do paciente no ambito do SUS, para avaliagao e

monitoramento pré e pés infusdo da terapia génica com Onasemnogeno Abeparvoveque (Zolgensma®).

ANEXO |- ESCALA CHOP INTEND

CHOP INTEND
CHILDREN'S HOSPITAL of PHILADELPHIA INFANT TEST OF NEUROMUSCULAR. DISORDERS
Teste infantil de doengas neuromusculares do Hospital de Criangas da Filadélfia
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ANEXO II- INSTRUMENTO DE AVALIACAO DA FUNCAO MOTORA

ELEMENTOS OBRIGATORIOS PARA REGISTRO EM VIDEO DAS ESCALAS APLICADAS PARA AVALIAGCAO DA
FUNCAO MOTORA DO PACIENTE



1.Nome:

3.Diagnéstico:

2.Data de Nascimento:

4.ldade Gestacional:

6.Tempo desde a Ultima alimentacao:
7.Data de Avaliacdo:

8.Hora/Duracdo da avaliacao:
9.Horas fora da VNI antes do teste:
10.Estado de salde:

11.Circunferéncia toréacical:

14.Uso de orteses: [0 Sim CON&o

LA medida deverd ser realizada na altura da linha mamaéria

5.Ventilagdo ndo invasiva: 0 Sim [INao. Se sim, quantas horas/dia?

12.Uso de medicamentos e/ou ocorréncia de infeccdes no periodo: [0 Sim CONdo. Se sim, quais?

13.Acesso a programas ou servigos de reabilitagao: O Sim CONao

15.Alteracdes ponderais (ganho ou perda de peso): 0 Sim OON&o

Escala Funcional

Posicao/Postura

Procedimento

Graduacao de

ESCORE

superior.

quando paralelo a
superficie = 0

Motora do Teste do teste Resposta
1-CHOP Suspensao Tocar ao longo da |[Estende a cabega
INTENDITEM 15/ |ventral: Prono, [coluna do pescogo para o plano
Caderneta da |mantido por uma [até o sacro. O eixo horizontal ou
Crianga mao no abdémen [coronal da cabeca [acima.

Estende a cabeca
parcialmente, mas

Infant
Neurological
Evaluation - HINE

os lados, rola de
prono para supino,
rola de supino

graus (horizontal). |ndo para a
horizontal.
Sem extensao da
cabeca.
2 - Caderneta da [Elevar a cabeca. |Coloque a crianga |[Nao atingiu
Crianca (ltem de brucgos (barriga |Atingiu
obrigatdrio do para baixo) e
Contrato n. o observe se ela
236/2025) levanta a cabeca,
desencosta o}
queixo da
superficie, sem
virar para um dos
lados.
3- Marcos Motores Manter a postura Manter-se sentado |[Ndo atingiu
da sentada sem [sem cair ou apoiar (Sentou por 10
Organizagao apoio. os bragos para segundos
Mundial de equilibrio Sentou por 30
Saude - OMS (ltem segundos
obrigatdrio do
Contrato n.
2 236/2025)
4-Hammersmith  |Rolar Nao rola, rola para [Nao rola.

Rola para o lado

Mundial de Salude
- OMS

segurando-se em

para prono Rola de prono
para supino.
Rola de supino pra
prono.
5- Marcos Motores nao atingiu
da Organizacdo . .
Fica em pé




Ficar em pé com objeto estavel atingiu 1
assisténcia com as duas .

maos, sem apoiar-

se sobre ele, por

pelo menos 10

segundos
6- Marcos Motores [Caminhar com |Crianca d& ao ndo atingiu 0
da Organizacao assisténcia menos 5 passos
Mundial de Salude para os lados, ou [atingiu 1
- OMS para a frente

apoiando-se com

uma ou duas

maos
7- Marcos Motores |Ficar em pé [Fica sobre os dois |ndo atingiu 0
da Organizagao sozinha pés, sem contato |atingiu 1
Mundial de Saude com uma pessoa
- OMS ou objeto. As

pernas sustentam

100% do peso por

pelo menos 10

segundos
8- Marcos Motores [Caminhar sozinha |[Realiza marcha nao atingiu 0
da Organizacdo independente
Mundial de Salude atingiu 1
- OMS

Nome Completo do Profissional 1:

Numero do Registro do Conselho:

Assinatura e Carimbo do Profissional 1:

Nome Completo do Profissional 2:

Numero do Registro do Conselho:

Assinatura e Carimbo do Profissional 2:

-
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